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RESUMO 


Este trabalho descreve a gemelaridade conjugada tipo onfalópagos em que os métodos 
de imagem foram essenciais para a definição da fusão anatômica e o diagnóstico de 
possíveis anormalidades associadas, com o objetivo de conferir o correto planejamento 
cirúrgico e sobrevida adequada aos pacientes. 


Palavras-chave: Gêmeos Monozigóticos; Gemelaridade Monozigótica; Gêmeos Unidos; 
Anormalidades Congênitas. 


ABSTRACT 


This paper reports on the omphalopagus conjoined twins in which imaging methods 
were essential for defining anatomical connection and diagnosis of possible associ- 
ated abnormalities with the objective of providing accurate surgical planning and their 
survival. 


Key words: Twins, Monozygotic; Twinning, Monozygotic; Twins, Conjoined; 
Congenital Abnormalities. 


INTRODUÇÃO 


A gemelaridade conjugada é entidade rara e resulta da fertilização de único ovo 
com divisão incompleta do disco embrionário antes da terceira semana de gestação, 
podendo levar a múltiplas formas de fusão, inclusive com compartilhamento de ór- 
gãos internos."? Com muita frequência podem coexistir outras malformações congê- 
nitas, como do trato gastrintestinal e cardíacas, podendo interferir na programação 
cirúrgica e ainda mais no prognóstico dos pacientes. 

Sua incidência é estimada em 1-30.000 a 1-100.000 nascimentos. É classificada 
de acordo com o local de fusão, sendo que gêmeos acolados tipo onfalópagos são 
unidos ventralmente na região umbilical e representam 33% dos casos. 

O planejamento cirúrgico depende da realização de exames de imagem à procu- 
ra de anomalias congênitas comumente associadas. 

O objetivo deste trabalho é relatar a ocorrência incomum dessa malforma- 
ção, correlacionando os achados radiológicos desse caso com os descritos na 
literatura mundial, no intuito de proporcionar correto planejamento terapêutico 
a essas crianças. 
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DESCRIÇÃO DO CASO 


Gestante de 31 semanas, com 34 anos de idade, 
encaminhada ao Hospital das Clínicas Samuel Libã- 
nio da Universidade do Vale do Sapucaí, Pouso Alegre 
(Minas Gerais), com diagnóstico de gestação geme- 
lar. Evoluiu para parto cesariano de emergência com 
diagnóstico ao nascimento de gêmeos conjugados, 
onfalópagos, masculinos, com 2,5 kg cada um deles. 

A mãe, primigesta, era sadia e sem intercorrên- 
cias durante a gestação, sem história familiar de ge- 
melaridade ou anomalias congênitas. 

Foram realizadas várias técnicas de imagem com 
o objetivo de pesquisar possíveis anomalias conco- 
mitantes e executar planejamento cirúrgico correti- 
vo. À radiografia simples (Figura 1) revelou coluna 
vertebral separada e ausência de ossos fundidos. 





Figura 1 - Coluna vertebral separada e ausência de 
ossos fundidos na radiografia simples. 


A tomografia computadorizada (TC) demonstrou 
gêmeos unidos anteriormente pela porção inferior do 
tórax e pelo abdômen superior, com fusão do parên- 
quima hepático, mas com diferente irrigação arterial 
após infusão de 1 mL/kg de contraste iodado em um 
dos gêmeos (Figuras 2 e 3). 








Figura 3 - Tomografia computadorizada coronal evi- 
denciando a fusão do parênquima hepático. 


A ressonância nuclear magnética (RNM) (Figu- 
ra 4) e a ultrassonografia (US) (Figura 5) mostraram 
trato urinário, sistema portal e biliares separados, 
músculos abdominais anteriores não identificados, 
alças intestinais delgadas e colônicas independen- 
tes, sem comunicação. O ecocardiograma transtorá- 
cico não evidenciou informações relevantes. 





Figura 4 - Ressonância magnética demonstrando sis- 
tema portal e biliares separados, fígado 
apresentando fusão dos segmentos late- 
rais, porém com suprimentos sanguíneos 
independentes. 





Figura 2 - Tomografia computadorizada sem e com contraste, demonstrando gêmeos unidos anteriormente pela 
porção inferior do tórax e pelo abdômen superior (onfalópagos), com fusão do parênquima hepático, 
mas com diferente suprimento sanguíneo e biliar. 
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Figura 5 - Ultrassonografia abdominal mostra sistema 
portal e biliares separados. 


Os pacientes foram submetidos à cirurgia com 11 
meses de idade, pesando juntos 12 quilos, após inten- 
so preparo multidisciplinar das equipes de cirurgia 
pediátrica, anestesiologia, pediatria e de enfermagem. 
O maior desafio cirúrgico foi a separação hepática (Fi- 
gura 6). Os pacientes evoluíram bem, sem intercorrên- 
cias, recebendo alta hospitalar alguns dias após a ci- 
rurgia, com acompanhamento ambulatorial periódico. 


DISCUSSÃO 


Os gêmeos monozigóticos originam-se de único 
zigoto que se dividiu em dois embriões, separados 
num estágio inicial nos primeiros oito dias após a fer- 
tilização. No caso de os embriões não se separarem 
completamente, há formação de gêmeos conjugados 
ou xifópagos. 





Uma vez que a gemelaridade conjugada é mono- 
-ovular, os gêmeos devem ser sempre do mesmo 
sexo, com a preponderância de 70% no feminino em 
gêmeos tóraco-onfalópagos *. 

Há várias classificações, sendo que uma das mais 
usadas para a denominação de gêmeos conjugados é 
a descrita por O'Neill, em 1988º, que os identifica em 
formas simétricas e assimétricas. À classificação des- 
crita por Spencer' (Figura 7) considera os tipos de gê- 
meos conjugados de acordo com: a) conjunção sem 
envolvimento do cordão umbilical ou do coração dos 
fetos (craniópago ou pigópago): b) conjunção com en- 
volvimento do cordão umbilical e usualmente do co- 
ração (toracópago, cefalópago ou parápago); c) con- 
junção com envolvimento do cordão umbilical e sem 
envolvimento do coração (isquiópago ou onfalópago). 

Diferentes exames radiológicos devem ser usados 
com finalidade diagnóstica, prognóstica e para defi- 
nições terapêutico-cirúrgicas. 

Em gêmeos onfalópagos, o coração nunca é en- 
volvido, embora o pericárdio possa ser, mas o ecocar- 
diograma transtorácico não evidenciou alterações. 





Figura 7 - Classificação descrita por Spencer para os 
gêmeos conjugados. 





Figura 6 - Fotos dos gêmeos antes (A), durante (B) e após (C) o procedimento de separação cirúrgica. 
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A US deve ser usada para fornecer detalhes sobre 
órgãos intra-abdominais. Como observado no caso 
descrito, a fusão hepática foi dos maiores obstácu- 
los para a cirurgia corretiva. Após a avaliação inicial, 
foi usada a TC com contraste para avaliar o fígado e 
sistema gastrintestinal superior. Foram demonstradas 
duas vesículas biliares e sistema portal independen- 
te na US. A RNM foi útil em confirmar a fusão dos 
segmentos laterais do fígado e a independência do 
suprimento sanguíneo hepático, o que foi altamente 
importante para a possibilidade de correção cirúr- 
gica dos gêmeos. A RNM também confirmou alças 
intestinais delgadas e colônicas independentes e sem 
comunicação, dois rins funcionantes e duas bexigas 
em cada gemelar. 

Frequentemente apresentam outras anomalias as- 
sociadas, especialmente gastrintestinais e cardíacas, 
não encontradas neste caso. 

À cirurgia corretiva transcorreu com sucesso, 
depois de adequada programação e estudo pré-ope- 
ratório, sendo a maior dificuldade intraoperatória a 
separação hepática. Os pacientes evoluíram sem in- 
tercorrências, com expectativa de vida normal após 
esse grande desafio de separação. 


CONCLUSÃO 


Embora a etiologia dessa malformação perma- 
neça desconhecida, onfalópagos masculinos e sem 
anomalias congênitas associadas representam caso 
raro. O diagnóstico radiológico é fundamental no es- 
tudo pré-operatório dessa malformação e diferentes 
modalidades de imagem devem ser usadas para ade- 
quado manejo terapêutico. 
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